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Les tumeurs malignes 

de I'appareil locomoteur en pediatrie: 
un pronostic « intermediate » 

Toute douleur d'un membre persistant plus de 15 jours, ou nocturne 
et insomniante, ou associee a une masse des tissus mous 
chez un enfant ou un adolescent, de meme que toute « scoliose 
douloureuse » doivent faire imperativement demander des examens 
radiologiques standard suivis d'une IRM en cas de decouverte d'image 
suspecte. 
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I es tumeurs malignes de I’appareil locomoteur repre- 
sentent environ 6 % de la totalite des cancers de l’en- 
fant et de l’adolescent. 1 En France, environ 150 enfants 
et adolescents sont atteints de ce type de cancer chaque 
annee. Cette entite regroupe les tumeurs osseuses, tou- 
chant des adolescents ou des adultes jeunes, et les 
tumeurs malignes des tissus mous survenant chez de plus 
jeunes enfants. Le mode de revelation est peu specifique. 
Les tumeurs malignes des tissus mous se revelent fre- 
quemment par une tumefaction d’une partie d’un mem- 
bre ou de la paroi du tronc. II s’agit d’une masse dont le 
volume progresse rapidement. Les tumeurs d’origine 
osseuse se revelent, la plupart du temps, par des douleurs 
d’un membre ou du tronc d’intensite progressivement 
croissante. 


Malgre la frequence des douleurs chez l’enfant et l’ado- 
lescent, certains criteres cliniques permettent de les dis- 
tinguer des douleurs banales. Ainsi doivent motiver des 
examens radiologiques les douleurs unilaterales, locali- 
ses sur une portion de membre, persistant plus de 15 
jours ou nocturnes et insomniantes. II faut rappeler 
qu’une scoliose idiopathique n’est pas douloureuse, et 
que les tendinites de l’enfant sont exceptionnelles. Enfin, 
l’association de ces douleurs a une tumefaction locale, des 
anomalies neurologiques regionales, une alteration de 
l’etat general, une gene respiratoire ou une impotence 
fonctionnelle doivent alerter sur le caractere organique 
des plaintes douloureuses. 

La grande majorite de ces cancers 95 °/o) survient 
de maniere sporadique. Cependant, il existe des syndro- 
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mes predisposants ; par exemple, les osteosarcomes peu- 
vent survenir chez des patients ayant une mutation consti- 
tutionnelle du gene du retinoblastome, ainsi que dans le 
syndrome de Li-Fraumeni caracterise par une anomalie 
constitutionnelle de la proteine P53 regulatrice du cycle 
cellulaire. Par ailleurs, les rhabdomyosarcomes peuvent se 
developper chez les patients atteints de neurofibromatose 
de type I, de syndrome de Li-Fraumeni ou de syndrome 
de Beckwith-Wiedemann (v. page 1065). 

TUMEURS OSSEUSES 


Le diagnostic de tumeur osseuse suspecte sur des ele- 
ments cliniques doit motiver des examens radiologiques, 
avec en premier lieu des cliches standard qui montrent 
une demineralisation et/ ou une osteocondensation loca- 
lisee d’une partie de l’os atteint, associee ou non a des 
appositions periostees, voire une masse des tissus mous. 
Ces images au debut de Fhistoire peuvent etre discretes. 
Ensuite apparaissent des images d’agressivite avec osteo- 
lyse mal limitee, rupture de la corticale, appositions 
periostees rompues et/ ou en « feu d’herbe ». 2 

La tomodensitometrie osseuse ne garde quasiment 
plus d ’indication en dehors des localisations costales par- 
fois mieux evaluables par cette technique qu’en imagerie 
par resonance magnetique (IRM). La tomodensitometrie 
est, en revanche, utile dans les lesions vues tres precoce- 
ment pour evaluer le caractere agressif d’une petite lesion 
detectee sur des cliches standard. 

L’IRM est devenue l’examen de reference. Elle permet 
d’orienter la biopsie, de me surer la tumeur avant tout trai- 
tement, d’evaluer les rapports de la tumeur avec les articu- 
lations, les paquets vasculonerveux et de s’assurer de l’ab- 
sence de localisation tumorale a distance dans le meme os 
(skip metastase). Elle evalue precisement l’atteinte endo- 
osseuse et la masse des tissus mous. Cet examen doit done 
comport er une analyse du segment osseux dans sa tota- 
lity La scintigraphie osseuse au technetium montre une 
hyperfixation du traceur au niveau de la lesion primitive 
et recherche des hyperfixations au niveau des autres os du 
squelette. 

La place de la tomographie par emission de positons 
dans le diagnostic des tumeurs osseuses de l’enfant n’est 
pas definie. II s’agit probablement d’une bonne indica- 
tion, car ces tumeurs captent le fluoro-desoxyglucose, 
mais la specificite de cet examen vis-a-vis des diagnostics 
differentiels que sont les autres lesions tumorales agressi- 
ves benignes (histiocytose langerhansienne) ou non 
tumorales (osteite) n’est pas encore determinee. En cas de 
lesion maligne, cet examen permet d’explorer la totalite 
de l’organisme (os et visceres) et semble utile dans le 
bilan d’extension. Son apport compare a la scintigraphie 
osseuse au technetium n’est pas non plus defini. Le proto- 
cole TEPOSSE en cours devrait permettre de repondre a 
quelques-unes de ces questions. 


L'utilisation en routine d'outils diagnostiques sur les tissus 
congeles (analyse RT-PCR) ou en paraffine (FISH) permet 
de confirmer de fagon pathognomonique les diagnostics 
immunohistochimiques de tumeurs d'Ewing 
ou de rhabdomyosarcomes alveolaires, voire d'autres sarcomes 
des tissus mous, et contribue a ameliorer le diagnostic 
de certaines tumeurs tres indifferenciees. 

La prise en charge d'un enfant ayant une suspicion de tumeur 
de I'appareil locomoteur en milieu specialise, chirurgical 
et oncologique, avant meme la biopsie initiate, permet 
de lui donner le maximum de chance de beneficier 
d'un traitement chirurgical conservateur ulterieur. 

Le pronostic vital et fonctionnel des enfants atteints 
de tumeurs de I'appareil locomoteur a largement profite 
des progres chirurgicaux recents, grace a l'utilisation de greffes 
osseuses, nerveuses ou de protheses de reconstruction 
synthetiques. La mise en place, depuis quelques annees, 
de groupes de discussion au niveau regional ou interregional, 
reunissant chirurgiens adulte-enfant, radiologues, 
anatomopathologistes et oncologues, permet de mieux cerner 
les indications therapeutiques, en particulier operatoires. 

Les chirurgies mutilantes sont devenues exceptionnelles. 

La recherche Clinique effectuee depuis de nombreuses annees 
a permis I'uniformisation des protocoles de soins sur le plan 
national (au sein des 32 centres de la Societe frangaise 
des cancers de I'enfant) ou europeen afin de proposer 
aux patients les traitements les plus adaptes a leur maladie. 
Cette collaboration multicentrique garantit aux patients 
et a leur famille des traitements scientifiquement reconnus 
au moment de leur administration quel que soit leur lieu de vie. 

Un protocole prospectif est en cours pour evaluer les interets 
du PET-scan dans les tumeurs osseuses de I'enfant 
et de I'adolescent. 


En pediatrie, les tumeurs d’origine osseuse sont quasi 
exclusivement les osteosarcomes et les tumeurs d’Ewing, 3 
differentes par leur aspect histologique, leur sensibilite aux 
differentes therapeutiques, leurs sites d’extension a dis- 
tance. Leur prise en charge globale comprend : 

- le diagnostic histologique, qui se fait par une biopsie le 
plus souvent chirurgicale dont la voie d’abord doit tenir 
compte, au moment de la resection, de l’intervention ulte- 
rieure ; la mise en place de drains de Redon est decon- 
seillee afin de ne pas disseminer la maladie le long de leur 
trajet sous-cutane; une biopsie a l’aiguille peut parfois etre 
suffisante lorsque la masse des tissus mous adjacente a la 
tumeur est volumineuse et accessible ; dans ce cas, un 
tatouage indelebile au point de biopsie et sur son trajet 
indique le trajet de la biopsie au moment de l’exerese 
tumorale ; quelle que soit la technique proposee, la biopsie 
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CANCERS DE L'ENFANT TUMEURS MALIGNES DE L'APPAREIL LQCQMQTEUR 



HI Osteosarcome du femur chez une fille de 14 ans. 

L'ensemble des prelevements biopsiques (coloration HES) montre 
une proliferation tumorale maligne de densite cellulaire variable, 
souvent haute, siege de remaniements necrotiques et d'une 
osteoformation tumorale d'abondance, plus ou moins differenciee 
et parfois reduite a de petits amas de substance osteoTde non 
calcifiee O ; les atypies cytonucleaires sont tres importantes avec 
anisocaryose (*) et les mitoses nombreuses, souvent anormales. 



HMIHM 

Osteosarcome 
de I'extremite 
inferieure du femur 
gauche chez 
une fille de 15 ans. 
Radiographie 
standard du genou 
retrouvant une lesion 
metaphysaire interne 
mixte (lytique 
et condensante) 
avec appositions 
periostees rompues 
(triangle de Codman) 
et une masse des 
tissus mous calcifiee 
en regard OO 


initiale doit se faire en concertation avec le chirurgien qui 
fera l’exerese de la tumeur primitive ; 

- tout prelevement doit comporter, en plus de l’analyse 
histologique classique, la congelation d’un fragment 
tumoral afin de permettre les analyses genetiques ; un 
fragment du materiel tissulaire preleve est en meme 
temps adresse en bacteriologie pour culture ; 

- des le diagnostic pose, un bilan d’extension recherche 
des localisations metastatiques : scintigraphie osseuse, 
tomodensitometrie thoracique et, pour les tumeurs 
d’Ewing, des biopsies et ponctions medullaires ; 

- le traitement comporte initialement une chimiotherapie 
preoperatoire (neoadjuvante) administree par voie intra- 
veineuse et postoperatoire (adjuvante) dont les modalites 
sont adaptees aux elements pronostiques ; 

- la chirurgie d’exerese tumorale planifiee apres 3 a 
5 mois de chimiotherapie a comme objectifs de permet- 
tre une ablation en bloc de la tumeur pour realiser une 
exerese microscopiquement complete (chirurgie sans 
« voir » la tumeur) et de proposer une reconstruction 
immediate ; la chirurgie reconstructrice utilise des prece- 
des divers, allant de la simple resection sans reconstruc- 
tion a une osteosynthese pour consolider le montage 
orthopedique aux arthroplasties par prothese articulee 
ou de croissance ; 

- en cas de fracture pathologique preoperatoire d’une 
tumeur osseuse, rimmobilisation doit se faire par un 


appareillage platre ou en resine apres la biopsie ; une 
osteosynthese initiale conduit generalement a une ampu- 
tation ulterieure (la mise en place de materiel d’osteo- 
synthese entrame une dissemination des cellules tumora- 
les dans les parties molles rendant une chirurgie 
conservatrice illusoire sur le plan oncologique ; seule une 
chirurgie radicale peut esperer obtenir alors un resultat 
carcinologiquement satisfaisant) ; 

- une surveillance prolongee pendant plusieurs annees en 
milieu specialise pour s’assurer de l’absence de recidive 
tumorale, surveiller l’etat orthopedique et prendre en 
charge d’eventuelles sequelles post-therapeutiques. 

Osteosarcome 

L’osteosarcome est une tumeur maligne d’origine 
osseuse contenant un contingent osteofoimateur. II s’agit 
d’une maladie de l’adolescent dont l’age moyen de surve- 
nue est de 14 ans. Histologiquement, ce diagnostic ne 
peut se poser qu’apres avoir mis en evidence le tissu 
osteo’ide a l’interieur de la proliferation tumorale (fig. 1). 
Cette matrice osteogenique est inconstamment visible 
radiologiquement sous forme de territoires osseux 
condenses et/ou de calcifications dans les tissus mous 
adjacents (fig. 2). Classiquement, ces tumeurs survien- 
nent sur des os longs : femur, humerus, tibia ; 50 % des 
localisations tumorales se situent autour du genou. Au 
diagnostic, la maladie est localisee dans 80 a 85 % des cas. 
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Les metastases initiales sont surtout pulmonaires et plus 
rarement osseuses. 

Les chimiotherapies utilisees en pediatrie associent, en 
pre- et postoperatoire, une combinaison de methotrexate 
a haute dose, cisplatine, doxorubicine, etoposide et ifos- 
famide. Les facteurs pronostiques reconnus dans cette 
maladie sont principalement Fextension initiale de la 
maladie, l’operabilite et la reponse histologique a la 
chimiotherapie neoadjuvante. En France, un protocole de 
soins OS 2006 propose actuellement une attitude thera- 
peutique homogene et scientifiquement validee aux 
patients, adulte ou enfant, atteints d’osteosarcome. II com- 
porte une chimiotherapie neoadjuvante pendant 3 mois, 
un traitement local chirurgical puis une chimiotherapie 
adjuvante de 6 mois dont les modalites sont adaptees a 
Fextension initiale de la tumeur et a la reponse histo- 
logique apres chimiotherapie. 

Une etude prospective randomisee va debuter pour 
evaluer l’interet de l’adjonction d’un biphosphonate 
(Zometa) a ces therapeutiques. L’experience de la Societe 
franqaise des cancers de l’enfant (SFCE) montre que chez 
les patients ayant un osteosarcome d’un membre non 
metastatique la conservation du membre a ete possible 
dans 94 % des cas, et qu’a 3 ans la survie sans recidive est 
de 69 % et la survie globale de 83 °/o . 4 

En cas de localisations pulmonaires persistant apres 
chimiotherapie neoadjuvante, une exerese des images 
residuelles par thoracotomie(s) peut etre necessaire. 5 

L’osteosarcome est une tumeur peu radiosensible, et 
les doses permettant d’esperer une reponse tumorale sont 
tres elevees Q> 65-70 Gy). La radiotherapie n’est done uti- 
lisee qu’en palliatif a visee antalgique ou en cas de 
tumeurs du tronc inoperables. 

Tumeur d'Ewing 

Les tumeurs d’Ewing sont osseuses dans la grande 
majorite des cas (85 %), plus rarement localisees au 
niveau des tissus mous (15 %). Bien qu’elles puissent etre 
observees chez les jeunes enfants, elles surviennent habi- 
tuellement chez l’adolescent et l’adulte jeune, avec un pic 
d’incidence dans la deuxieme decennie. Les tumeurs 
d’Ewing osseuses se developpent au niveau des os plats 
du tronc (47 %) comme les os du bassin, les cotes (fig. 3), 
les vertebres ou les os de la base du crane et au niveau des 
membres (53 %). L’origine cellulaire exacte des tumeurs 
d’Ewing n’est pas connue. Elies font partie de la famille 
des tumeurs neuro-ectodermiques ou pPNET (peripheral 
primitive neuro-ectodermic tumour). L’analyse histologique 
montre des petites cellules rondes uniformes au cyto- 
plasme eosinophile et au noyau rond, souvent agencees 
en rosettes. Le critere immunohistochimique le plus 
caracteristique des tumeurs d’Ewing est la forte expres- 
sion de la glycoproteine MIC2 (CD99) (fig. 4). 

Le diagnostic biologique par RT-PCR (reverse trans- 
cription polymerase chain reaction) met en evidence un 



BEUD Tumeur d'Ewing costale chez un gargon de 14 ans. 

Image tomodensitometrique retrouvant une lesion 
soufflante de Fare posterieur de la 3 e cote droite avec lyse 
corticale et masse des tissus mous en regard a 
developpement endothoracique. 



mil Tumeur d'Ewing de I'arc posterieur de la 9 e cote 
gauche chez un gargon de 12 ans. Immunomarquage par 
anticorps anti-CD99 (en brun) montrant une proliferation 
tumorale constitute de cellules de taille moyenne, assez 
uniformes, au cytoplasme peu ou pas visible (*), s'organisant 
en nappes separees par de fins septums fibroconjonctifs 
et vasculaires (°). Les mitoses sont tres nombreuses. 

Les noyaux sont relativement monomorphes. 

Les immunomarquages effectues montrent que toutes 
les cellules tumorales expriment, essentiellement de faqon 
membranaire, le CD99. Les autres marqueurs recherches 
ne sont pas exprimes. 


transcrit de fusion ou ARNm chimerique pathognomo- 
nique au sein des cellules tumorales. Cet ARNm est issu 
d’une translocation t(l 1 ;22) rapprochant deux genes : 
EWS dans tous les cas et Fli-1 le plus souvent. Cette trans- 
location specifique peut actuellement etre mise en evi- 
dence dans plus de 85 % des tumeurs d’Ewing. Quelques 
cellules tumorales prelevees par cytoponction a l’aiguille 
fine suffisent a faire cette analyse. Ces analyses se font la 
plupart du temps a partir de materiel tumoral congele, 
mais la fission du gene EJVS (temoin indirect d’une trans- 
location l’impliquant) peut egalement etre mise en evi- 
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dence par hybridation in situ fluorescence (FISH) sur du 
materiel tumoral fixe et inclus en paraffine. Ces tumeurs 
sont caracterisees par un risque d’extension medullaire, 
osseuse et pulmonaire, present d’emblee au diagnostic 
dans 20 % des cas. 

Les principaux facteurs reconnus de mauvais pronostic 
dans les tumeurs d’Ewing sont les suivants : extension de 
la maladie (gravite des formes metastatiques) ; site des 
metastases (gravite des atteintes medullaires vs les attein- 
tes pulmonaires) ; volume tumoral initial (gravite si 
> 200 mL) ; reponse histologique apres une chimiothera- 
pie neoadjuvante (gravite si plus de 5 % des cellules resi- 
duelles sur la surface tumorale de l’os opere) ; type de trai- 
tement local (meilleur en cas dissociation de la chirurgie 
a la radiotherapie). 6 

La stratification therapeutique depend des facteurs 
pronostiques. Les polychimiotherapies comprennent 
rifosfamide, la doxorubicine, la vincristine, l’etoposide et 
ractinomycine D. Cette tumeur est radiosensible, et l’irra- 
diation est actuellement utilisee en cas de mauvaise 
reponse histologique a la chimiotherapie neoadjuvante 
ou de grosse tumeur au diagnostic. Les formes les plus 
graves peuvent beneficier d’une chimiotherapie a haute 
dose sous couvert d’une auto transfusion de cellules sou- 
ches peripheriques. 

Le traitement comporte une polychimiotherapie 
neoadjuvante durant 5 mois, un traitement local chirurgi- 
cal si la situation le permet avec ou sans radiotherapie sur 
le site primitif, puis une chimiotherapie adjuvante de 



Dlfflll Rhabdomyosarcome alveolaire d'un pied chez 
une fille de 11 ans et demi. Image histologique postbiopsie, 
coloration HES, retrouvant une proliferation tumorale 
maligne constitute de nappes et d'amas de cellules 
tumorales de taille petite a moyenne et n'ayant que peu ou 
pas de cytoplasme (*). Au sein de ces amas tumoraux, on 
retrouve la presence de septums fibroconjonctifs greles (°) 
parfois vascularises delimitant des espaces entre lesquels 
les cellules tumorales apparaissent parfois peu cohesives, 
comme flottant dans des lumieres. Les immunomarquages 
effectues par ailleurs montreront que les cellules tumorales 
expriment la desmine, la myogenine et parfois la vimentine, 
signant la le caractere musculaire de la proliferation tumorale. 


7 mois. La collaboration internationale dans le cadre de 
l’essai en cours EuroEwing 99 devrait permettre, du fait 
du grand nombre de patients inclus, de continuer a ame- 
liorer les connaissances dans cette maladie et, par la meme, 
d’ameliorer les traitements et le pronostic des patients. 

Actuellement, la survie sans recidive a 5 ans des 
patients ay ant une tumeur d’Ewing non metastatique est 
de l’ordre de 60 % et la survie globale de 68 °/o. L’exerese 
chirurgicale de la tumeur primitive est possible dans 90 % 
des cas et l’irradiation est evitee chez 40 % des patients. 

TUMEURS MALIGNES DES TISSUS MOUS 


Rhabdomyosarcome 

Le rhabdomyosarcome, tumeur mesenchymateuse 
maligne (sarcome) des tissus mous la plus frequente chez 
l’enfant, represente 70 % de la totalite de ces sarcomes. II 
s’agit d’une tumeur a differentiation musculaire striee qui 
se developpe aux depens du tissu de soutien non osseux. 
Cette tumeur est ubiquiste, mais les membres et le tronc 
represented environ 30 % de la totalite des localisations. 
L’age median de survenue des rhabdomyo sarcomes des 
membres est de 10 ans. 

Les cellules caracteristiques du rhabdomyosarcome 
sont les rhabdomyoblastes, cellules legerement allongees 
avec des stries croisees intracellulaires et un cytoplasme 
eosinophile. La classification internationale a permis 
d’etablir une correlation entre le type histologique et le 
pronostic vital. Deux grands types histologiques ont ete 
proposes : le rhabdomyosarcome embryonnaire, qui 
represente la majorite des cas, et le type alveolaire, de plus 
mauvais pronostic (fig. 5). L’immunohistochimie permet 
de rattacher cette proliferation tumorale a son origine 
musculaire striee. Les marqueurs retrouves dans ces 
tumeurs sont la vimentine (marqueur cytoplasmique 
exprimee par le tissu conjonctif signant l’origine conjonc- 
tive de la proliferation tumorale), la desmine (filament 
intermediate cytoplasmique des cellules musculaires, 
squelettiques ou lisses) et la myogenine (proteine 
nucleaire regulatrice de la myogenese specifique des mus- 
cles stries, dont la forte positivite nucleaire dans la majo- 
rite des cellules tumorales est un argument pour une 
variante alveolaire). 

La biologie moleculaire permet de mettre en evidence 
par RT-PCR les transcrits de fusion, produits des translo- 
cations specifiques t(2;13) (q35;ql4) ou (I;13)(p36;ql4) 
qui resultent de la fusion de deux genes Pax3 ou Pax7 
(facteurs de transcription exprimes lors du developpe- 
ment neuromusculaire) et FKHR (facteur de transcrip- 
tion ubiquitaire). Ces anomalies biologiques sont retrou- 
vees dans 80 % des rhabdomyo sarcomes de sous-type 
alveolaire et sont absents des sous-types embryonnaires. 

Les rhabdomyosarcomes des membres et du tronc 
sont le plus souvent alveolaires. Ce type histologique est 
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HSU Rhabdomyosarcome alveolaire du mollet droit 
chez une fillette de 1 an et demi. Image en imagerie par 
resonance magnetigue (seguence axiale ponderee T2 avec 
saturation de graisse) montrant une masse des tissus mous 
developpee au sein du triceps sural mesurant 7,5 cm de 
grand axe, de signal heterogene avec des contingents 
solides en relatif hypersignal CO avec un contingent liguidien 
necrotigue posterieur. 


tres lymphophile et done responsable de metastases 
ganglionnaires locoregionales frequentes. Cliniquement, 
il s’agit d’une masse des tissus mous developpee au niveau 
des loges musculaires ou des tissus sous-cutanes (fig. 6). 
Le bilan d’extension cherche des adenopathies dans les 
aires de drainage, ainsi que des metastases pulmonaires 
ou osteomedullaires. 7 

Les chimio therapies utilisees dans cette maladie asso- 
cient ifosfamide, vincristine, actinomycine D. 8 Les facteurs 
de risques defavorables connus sont : sous -type alveolaire, 
localisation au niveau des membres ou du tronc, age 
superieur a 10 ans, inoperabilite, taille de la tumeur supe- 
rieure a 5 cm et presence d’une atteinte ganglionnaire ou 
metastatique initiale. Des etudes sont en cours, dans le 
cadre du protocole europeen, pour valider l’interet de 
l’adjonction a ces medicaments d’autres chimio therapies 
comme la doxorubicine dans les formes a haut risque. La 
chirurgie, planifiee apres la chimiotherapie initiale, doit 
etre aussi complete que possible. La radiotherapie dont 
les doses sont adaptees aux resultats histologiques est 
quasi constamment administree dans cette localisation et 
dans les formes alveolaires. La chimiotherapie adjuvante 
est systematique. 

A 5 ans, la survie globale des enfants porteurs d’un 
rhabdomyosarcome localise de l’appareil locomoteur est 
de 60 °/o, et le traitement local fait toujours appel a la 
chirurgie et a firradiation. 

Autres sarcomes des tissus mous 

Les autres sarcomes des tissus mous represented des 
histologies heterogenes comme les synovialosarcomes, les 


)• Toute douleur d'un membre persistant plus de 15 jours chez un 
enfant ou un adolescent doit conduire a des examens d'imagerie. 
Ils sont d'autant plus necessaires que les douleurs sont fixes, 
unilateral, insomniantes, progressivement croissantes ou 
associees a une masse des tissus mous. Une scoliose douloureuse 
doit conduire a la pratique d'une imagerie du rachis. Les 
tendinites sont exceptionnelles chez I'enfant, et ce diagnostic 
ne doit pas etre evoque d'emblee. 

)• Les examens radiologiques et/ou echographiques montrant 
une lesion compatible avec une tumeur maligne doivent conduire 
a la pratique d'une IRM de la totalite de I'os malade. 

Le diagnostic doit toujours etre fait par biopsie. II ne faut jamais 
tenter de realiser la resection tumorale d'emblee. 

)• Tout prelevement biopsique, meme en cas de suspicion de lesion 
benigne, doit permettre une analyse en histologie 
conventionnelle, en immunohistochimie, et garder du materiel 
congele pour des analyses moleculaires ulterieures. 

Des le diagnostic soupgonne, un avis en milieu specialise, 
pediatrique, oncologique et chirurgical, permet de discuter 
au mieux de I'organisation des differents examens 
et desmodalites de la biopsie. 

La chimiotherapie est adaptee au bilan d'extension de la maladie 
et aux facteurs pronostiques reconnus dans ces maladies. 

)• En cas de fracture pathologique revelatrice d'une lesion osseuse, 
aucun materiel orthopedique ne doit etre mis en place. 
L'immobilisation doit se faire au moyen d'une contention platree 
ou d'une attelle de traction. 

)• Le pronostic vital et fonctionnel est d'autant meilleur que 
le diagnostic a ete precoce. 


fibrosarcomes et les tumeurs malignes des gaines nerveu- 
ses peripheriques principalement. Ces sarcomes touchent 
le plus souvent des adolescents. Leur traitement associe 
systematiquement une chirurgie large pour obtenir une 
exerese microscopiquement complete (eventuellement en 
2 temps si la premiere operation a ete insuffisante) et une 
chimiotherapie, associee parfois a de la radiotherapie (selon 
le type histologique, la taille de la tumeur au diagnostic, le 
grade d’agressivite histologique et Fextirpabilite de la 
tumeur). Ces traitements ont ete recemment codifies et 
unifoimises dans le Groupe europeen d’etude des tumeurs 
des tissus mous de I’enfant et de l’adolescent, « EpSSG ». 

CONCLUSION 


Le pronostic de ces tumeurs depend de facteurs intrin- 
seques a la maladie, comme le type histologique, l’exten- 
sion initiale, le type de metastases, le volume tumoral et la 
reponse a la chimiotherapie. Les resultats des essais 
controles ont permis d’obtenir une guerison de 60 % a 



TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


CAN CERS PE L'ENFANT TUMEURS MALIGNES DE L'APPAREIL LQCQMQTEUR 


80 % des patients porteurs de tumeurs localisees. Ces 
resultats sont obtenus au prix de chimio therapies intensi- 
ves et d’un traitement local frequemment generateur de 
sequelles fonctionnelles. La qualite de vie des enfants a 
largement beneficie des progres de la chirurgie de 
reconstruction au moyen d’endoprotheses osseuses, de 
protheses de croissance, de greffes vasculaire ou nerveuse 
ou de materiels d’osteosynthese divers. Neanmoins, seu- 
les les reconstructions par greffes vascularisees permet- 
tent d’obtenir un resultat durable. Les reconstructions 
prothetiques necessitent un suivi durant toute la vie du 
patient en raison des problemes mecaniques et d’usure 
qui surviendront forcement au fil du temps. 9 

La prise en charge des patients et des families dont un 
enfant est atteint par une tumeur maligne ne peut se 


concevoir qu’au sein d’equipes et de reseaux pluridiscipli- 
naires associant pediatres, oncologues, radiotherapeutes, 
radiologues, anatomopathologistes, chirurgiens, soignants 
paramedicaux et une equipe psycho-socio-educative, tous 
habitues a s’occuper d’enfants ou d’adolescents atteints de 
cancer. 

Les progres attendus portent sur l’etude des mecanis- 
mes intimes du developpement de ces tumeurs, notam- 
ment sur le role des genes de fusion specifique, afin de 
permettre d’identifier dans Favenir des traitements cibles 
et specifiques a chaque type tumoral. ■ 


Les auteurs declarent n ’avoir aucun conflit d’interets 
conceTnantles donnees publiees dans cet article. 


SUMMARY Malignant tumours of the locomotor apparatus in children: an "intermediate" prognosis 

Malignant tumours of the locomotor apparatus in children mainly comprise bone tumours such as osteosarcoma or Ewing's sarcoma and soft tissue 
sarcomas such as rhabdomyosarcoma. The diagnosis must be considered in any case of progressively worsening limb pain at a fixed site, possibly 
associated with a soft tissue mass. Standard radiological examinations, Doppler ultrasound, then MRI confirm the diagnosis of a solid tumour, allow 
staging and may sometimes suggest the invasive nature of the tumour. The biopsy provides a precise histological diagnosis. A frozen section is usually 
necessary to confirm this diagnosis using the currently available genetic biology tools. Treatment must be adapted to the known prognostic factors, 
mainly tumour operability, initial size, histological type, response to neoadjuvant chemotherapy and initial staging. Treatment must comprise 
neoadjuvant chemotherapy followed by local treatment combining radical surgery with reconstruction if necessary and sometimes external beam 
radiotherapy. This treatment must be completed by postoperative adjuvant chemotherapy resulting in an average total duration of treatment between 
6 and 12 months. Long-term follow-up is designed to ensure absence of disease recurrence, attentive orthopaedic follow-up and absence of late 
seguelae related to anticancer therapy. 
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RESUME Les tumeurs malignes de Fappareil locomoteur en pediatrie: un pronostic « intermediate » 

Les tumeurs malignes de I'appareil locomoteur en pediatrie comprennent les tumeurs osseuses de type osteosarcome, ou tumeur d'Ewing, et les 
sarcomes des tissus mous comme les rhabdomyosarcomes. Le diagnostic doit etre soupgonne devant une douleur d'un membre progressivement 
croissante, associee ou non a une masse des tissus mous. Les examens radiologigues standard, I'echographie-doppler puis I'lRM portent le diagnostic 
de tumeur, participent au bilan d'extension et parfois suggerent le caractere agressif. La biopsie porte le diagnostic histologigue precis. Un prelevement 
congele permet, le plus souvent, de confirmer ce diagnostic grace aux outils de biologie genetigue actuellement disponibles. Le traitement est adapte 
aux facteurs pronostigues connus: operabilite de la tumeur, taille initiale, type histologigue, reponse a la chimiotherapie premiere et extension initiale 
principalement. II comporte une chimiotherapie premiere neoadjuvante, puis un traitement local associant une exerese chirurgicale carcinologigue avec 
reconstruction si necessaire et parfois radiotherapie externe. Une chimiotherapie postoperatoire adjuvante complete ce traitement, gui dure en 
moyenne entre 6 et 12 mois. Le suivi a long terme permet de s'assurer de I'absence de recidive de la maladie, de realiser le suivi orthopedigue ainsi gue 
la prise en charge de seguelles tardives eventuelles. 
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